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?????????????(divalent metal transporter 1 ,
DMT1)???????(FP)??。
????(transferrin , Tf)???????(transferrin
receptor , TfR):???????? , ???????????
?? , ?? Tf-(Fe3+)2 ?????????? TfR ?? , ?
??????。TfR??????????? , ?????
???Tf-(Fe3+)2??? , ?????。???? Fe3+??
?????? Fe2+, ? DMT1 ?? , ??????。???
Fe2+????????? , ?????????????;
?????????。??????????????TfR
????[ 2] 。????? TfR???? , ??????? ,
????????。?????59Fe-Tf???????? ,
??????????????(non-transferrin binding iron ,
NTBI)?????? Tf-Fe3+? 300 ?。TfR???????
???????。????????? , ????????
???。
??????? 1(Divalent Metal Transporter 1 , DMT1):
DMT1 ? 1995 ???????????????????
?? ? ? , ? ? ? Nramp2 (natural resistance associated
macrophage protein 2)? DCT1(Divalent cation transporter 1)。
DMT1 ??????????????[ 3] 。 DMT1 ????
??????(IRE ? non-IRE), ???????????
????。??? 3′??????????(iron responsive
element , IRE), ????? IRE。 ???????? , ??
DMT1 ?????????? , ???????????? ,
?? DMT1 IRE???????? DMT1 non-IRE。 DMT1 ?
? 12 ????????? , ?????????????
? ,??????????(?? Fe2+)???[ 3] 。 DMT1 ?
???????????????? , ??? Fe2+? Tf ?
??????????????[ 4] 。 DMT1???????
????? , ???????????[ 3] 。???????
???????? Fe2+???[ 5] 。 DMT1 ??????
(?)???????????。???????? ,???
????? , DMT1?????? ,??????? , DMT1 ?
?????。
??????(ferroportin , FP):FP ?? MTP1(metal
transporter protein)? IREG1(iron-regulated transporter), ? 2000
?????????????????????[ 6] 。? FP
mRNA ? 5′??????? IRE??。???? FP???
10????。???????????????????
??????? FP?? , ??????(Hephaestin ?/??
???)???? ,?????????????????
?。??????????? , ????? FP ?????
????。FP??????????? , ???????
??????[ 7] 。 FP ??? NADH ??? 、NADHP??? 、
???????? , ?? NADP/??????? ,????
??????????[ 7] 。???????? FP????
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?[ 8] ,???????????????????????
???? ,????????。
????(lactoferrin , LF):LF ???????????
???。???????? LF1 、LF2 ? LF3 ??????
??。?????? , LF ???? ,??????????
???????????[ 9] 。 LF ? Fe3+??????(?




??????(ceruloplasmin , CP)???????(hephaestin ,
HP)。CP???????? , ????? CP??????
????????。?????CP??? ,???? CP?
???????? CP , ?? CP ?????????[ 10] 。
????? ,?? CP????? , ????? CP????
?????????。CP ??????????????
???? Cu2+;?????? ,??????? Tf ?? , ?
???????? ,???????。 CP???????




??????? ,????????????????[ 11] 。
HP?????????? CP?????????? , ??
?????? ,?????????? ,????????
???????[ 12] 。??????? HP ???????
?[ 8] ,??? HP???????????????。
2.??????:??????????(ferritin , FR)?
?????(haemosiderin)????? , ?????? FR?
???????。?????????????FR???
? 2∶1 , ????????? , ???????? 5∶1。??
???? FR? 24 ????? ,???FR?? 34～ 38 ??
??? ,????? FR?????????? FR。 FR? L
?(light type)? H ?(heavy type)????。??? H ?
mRNA? L? mRNA????? , ???????????
????。???? ,H?????FR???????? ,
H ????????? Fe2+?????? FR ,? L???
???????????????[ 13] 。????????
?????????? CP ???? , ?????????
?FR?? , ????? HP?????????????。
FR???????????????????????。
??FR????? , ????? Haber-Weiss ??????
???。???? , FR-???????????????
??????。???????????????? , ??
?????????? Ca-ATPase???? , ????? FR
???。FR??????????????。?????
?? ,????? H ?mRNA ? L? mRNA ??? ,?? FR
???。???????? , L ? FR????????
?[ 14] 。
3.?????(iron regulatory proteins , IRPs):IRPs ???
?????????????? mRNA ???????
(iron responsive elements , IREs)?????? , ??????
???——— IRP1 ? IRP2 , ??????????????
???? mRNA ??????????[ 15] 。 ? IRP ? FR
mRNA、??????? mRNA、5-???????(5-
aminolevulinate sunthase , ALAS)mRNA ? 5′? IREs ??? , ?
?????。?? IRP ? TfR mRNA ? DMT1 mRNA3′??
IREs ??? ,??? mRNA????。 IRP1 ? IRP2 ???
???????? , ?????。?????? , IRP1??
???[ 3Fe-4S] ?????????[ 4Fe-4S] ?? , ???
IREs ????? ,? IRP1 ???????;?? , IRP2 ??














?? , ?????????? , ?????-???? , ??
Haber-Weiss ????????。 ???????????
??????????????。??????????
??? , ????? , ???????????。????
??????????????????? , ??????







??? 、??????????? , ?????????-?
????。???? , ????????????????
?????? , ?????????????-?????
???????。 Salonen ?????? 1984 ?? 1995 ?
?2 862?????????????????? , ???
??????????????? , ??????????
???? 88%。?????? , ???????????
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???????。????? ,????????????
????? ,????? 27?[ 19] 。??????????
???????????????? ,?????????
??。????????????????:(1)????





?? , ???????????? , ??????????
??-???????????[ 20] 。?????????
?????? ,?????????????? Haber-Weiss
?? ,????????。????? , ???????? ,
????????? , ????? , ??????????
????? ,??????????????????。
3.???????(hereditary hemochromatosis ,HH):HH
???????????? , ????????? 、???
?????????????????。 80%～ 90%??
?HFE(hereditary hemochromatosis protein)???? C282Y ?
? ,HFE ?????? , ??? β2-?????? , ????
????[ 21] 。???????? 、?? 、??? 、????。
?? 1/3 ????????。?????? HH ????












????????????? , ?? β-???????? ,
????α-?????? , ?????????????
? ,????????????????? , ??????








???。????????? , ?????????? 20
?。??? ,???????????????????。
????????? , ????????????????
? 2 500 ng/ ml , ???????? , ????;??????
????????? , ????[ 23 , 24] 。
5.????????(coronary atherosclerosis):????
???????????????? , ???? 48%。 ?
???? , ??????(low-density lipoprotein , LDL)???
???????????????????。 ??? LDL
????????????? ,?????? , ?????












?????????????? ,???? 1∶50 000。??
???????????? , ?????? , ?????。
???????????? , ????????? , ???
??? FRDA?????????。 97%????9 ???
?? frataxin???? 1 ?????????。 Frataxin??
?????? , ?????????(??? 、?? 、???
?)????[ 27] , ??????????。? FRDA?? , ?
?????????? , ???????? I , II/ III ???
????????? , ??? DNA????。???? , ?
??????? frataxin???? ,?????????? ,
??-?????????[ 28] 。
? 、?????
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　　????????? 、???????????? 、????????????????????????? 2002??
????????????? 2002 ? 6????????????。????????。
????:???????????? 、???? 、???? 、?? 、?????。???????????????? ,
????????????????????。
????:
1.?? 4 000 ～ 5 000????? 800～ 1 000????? ,?????? , ?????。
2.??????????? , ???????:?? 、?? 、?? 、?? 、??。
3.???????? , ?? 、???? , ??????????。
4.????? , ??????。
5.????:2002? 4 ? 10? ,???????。
?????????????? ,????????????《????????》? , ??????????????
?????????Ⅰ???????。
????:??????? 42 ?????????????。??????????(??:100710)。
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